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A szisztémás sclerosis krónikus szisztémás auto-
immun betegség, amelynek patogenezisében há-
rom tényezô szerepel: kiterjedt fibrosis a bôrben
és a belsô szervekben, a kiserek nem gyulladá-
sos, obliteratív vasculopathiája és kóros immu-
nológiai aktiváció specifikus autoantitest-képzô-
déssel. A betegség kezelésében valódi betegség-
módosító terápia (disease-modifying drug) nem
áll rendelkezésünkre. A szisztémás sclerosis ke-
zelésében cél a patogenezisben szereplô három
tényezô befolyásolása. A vascularis terápia al-
kalmazza a Raynaud-jelenség, a kritikus ujj-
ischaemia és a belsô szervek érszövôdményei-
nek (például sclerodermában fellépô renalis krí-
zis, pulmonalis hypertonia) kezelése során hasz-
nált, elsôsorban vasodilatator hatású gyógysze-
reket. Immunszuppresszív kezelést alkalmazunk
pulmonalis fibrosis, alveolitis és gyors progresz-
sziójú bôrtünetek esetében. Az antifibroticus te-
rápiára vonatkozó eredmények egyelôre kétsé-
gesek, igazán hatékony gyógyszer nem áll ren-
delkezésünkre. A betegség alapfolyamatában
részt vevô tényezôk befolyásolása mellett szük-
séges az egyes szervi tünetek kezelése, amely-
nek hatékonyságához szoros multidiszciplináris
együttmûködésre van szükség a szervi érintett-
ségnek megfelelôen. Végül a beteg sikeres keze-
léséhez és vezetéséhez mindenképpen indokolt
a beteg megfelelô felvilágosítása, képzése.
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UP-TO-DATE MANAGEMENT OF SYSTEMIC
SCLEROSIS
Systemic sclerosis is a chronic autoimmune
disease characterized by three major features:
widespread fibrosis in the skin and internal
organs, a non-inflammatory small vessel oblite-
rative vasculopathy and immunological activa-
tion with disease-specific autoantibodies. It is
necessary to take a systematic approach to the
diagnosis and evaluation of each case in order to
provide appropriate treatment. Disease-modi-
fying approaches can be classified according to
the underlying pathogenic process. Thus vas-
cular therapies include agents used for Ray-
naud’s phenomenon, critical digital ischaemia
and organ-based vascular complications such as
scleroderma renal crisis and pulmonary hyper-
tension. Immunosuppressive drugs are used in
lung involvement or rapid skin progression. The
results of different anti-fibrotic therapies are
controversial. Finally in managing organ-based
manifestations and complications a multidiscip-
linary approach to the therapy is useful with pa-
tient education as an integral component of
successful management.
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A szisztémás sclerosis modern terápiája
SZÛCS Gabriella
A szisztémás sclerosis (SSc) kötôszöveti prolife-rációval, fibrosissal jellemezhetô szisztémásautoimmun kórkép. Elsôsorban nôkön jelent-
kezik, általában 45–65 éves kor között. 
Az SSc patogenezisét három tényezô jellemzi párhu-
zamosan: 1. A microvasculatura és a mikrocirkuláció
abnormalitásai endotheldiszfunkcióval, a kiserek foko-
zott vasoconstrictiv hajlamával, érocclusiókkal. 2. Im-
munpatológiai változások. 3. A kollagén és az extra-
celluláris mátrix kifejezett akkumulációja a bôrben és a
belsô szervekben. 
Az SSc klasszifikációja (1) alapján két fô csoport
különíthetô el. Diffúz cutan szisztémás sclerosisban a
Raynaud-szindróma kialakulását követôen egy éven
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belül megjelennek a belsô szervi manifesztációk, ame-
lyek súlyosabbak is a limitált kórformában észleltekhez
képest. A limitált cutan SSc-ben a Raynaud-fenomén
évekkel megelôzi az egyéb tünetek kialakulását, és csak
ritkán figyelhetô meg súlyos tüdô-, szív- vagy vesebe-
tegség, viszont gyakrabban alakul ki pulmonalis
hypertonia. Ritka forma a scleroderma sine scleroderma,
ahol sclerodermás bôrtünetek nélkül vannak jelen a
belsô szervi manifesztációk, vascularis eltérések és sze-
rológiai paraméterek.
Klinikai tünetek
Bôr és mozgásszervek: A leggyakoribb kezdeti tünet a
Raynaud-fenomén jelentkezése. Jellegzetes a sclero-
dactylia, a perioralis sclerosis és a szájnyílás kisebbedé-
se. Diffúz cutan formában (dcSSc) a sclerodermás
bôrtünet a végtagok proximalis területét és a törzset is
érinti (1. ábra), csak az acralis részek érintettsége ese-
tén limitált cutan formáról van szó (lcSSc) (2. ábra).
Egyéb bôrtünetként jelentkezhet hypo- és hyperpig-
mentatio, teleangiectasia, subcutan calcinosis, ujjbegy-
fekélyek, csillaghegek. 
Tüdô: A pulmonalis fibrosis jelenléte gyakori, kiala-
kulását rendszerint megelôzi a fibrotizáló alveolitis. A
pulmonalis fibrosis elsôsorban a tüdôk basalis részét
érinti, késôbb diffúz fibrosis és lépesméztüdô jelent-
kezhet. A pulmonalis vascularis betegség pulmonalis
artériás hypertonia (PAH) kialakulását eredményezhe-
ti, ami az egyik fô mortalitási tényezô sclerodermában. 
Szív: Pericarditis, congestiv szívelégtelenség, a myo-
cardium fibrosisa miatt ingerképzési és ingerületveze-
tési zavarok egyaránt elôfordulhatnak. 
Vese: A veseérintettség legsúlyosabb következménye
az akcelerált hypertonia és rapid progresszív veseelég-
telenség kialakulása: a scleroderma okozta renalis krí-
zis, amelynek a hátterében a vesében zajló vasculo-
pathia áll.
Gyomor-bél rendszer: Gastrointestinalis érintettség a
betegek 80-90%-ában észlelhetô. Leggyakoribb az
oesophagusdiszfunkció, dysphagiával, gastrooesopha-
gealis reflux tüneteivel. A motilitászavar érintheti a
gyomrot, a vékony- és vastagbeleket is, ami klinikailag
hányinger, hányás, obstipatio, malnutritio formájában
jelenik meg. 
Kezelés
A terápia három támadáspontja az immunmoduláció-
immunszuppresszió, a vascularis ischaemia csökkentése
és a fibrosis folyamatának lassítása. Az egyes betegek te-
rápiás tervének felállításakor általában kombinált kezelé-
si stratégiát alkalmazunk. Korai dcSSc-s beteg esetében
jön szóba az immunszuppresszív kezelés, késôi stádium-
ban inkább az antifibroticus kezelés. A vascularis terápia
a betegség teljes tartama alatt indokolt.
Immunmoduláció-immunszuppresszió
Cyclophosphamid
A cyclophosphamidkezelés javasolt pulmonalis fibro-
sis, fibrotizáló alveolitis esetén (2, 3), ahol ez az egyet-
len igazoltan hatékony terápia. A kezelési forma lehet
napi 1-2 mg/ttkg cyclophosphamid adása per os, vagy
ciklikusan intravénás formában havonta 600-750 mg/
m2, 6–12 hónapon keresztül. A kezelési forma megvá-
lasztása egyéni; a per os kezeléssel kapcsolatban több
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A kézujjak flexiós kontraktúrája és ujjfekélyek diffúz
cutan szisztémás sclerosisban
1. ÁBRA
Perioralis sclerosis limitált cutan szisztémás sclerosis-
ban
2. ÁBRA
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mellékhatás figyelhetô meg (például neutropenia), il-
letve a magasabb kumulatív dózis miatt a hosszabb tá-
vú mellékhatásokkal is jobban kell számolni (például
szekunder tumorok). A cyclophosphamidkezelés idô-
tartamára vonatkozóan nincsenek egyértelmû ajánlá-
sok, a kezelést individuálisan, a beteg szervi manifesz-
tációjának a súlyosságához és a válaszkészségéhez kell
adaptálni. 
Methotrexat
Methotrexatkezelés olyan, korai diffúz bôrtünetekkel
járó SSc esetén jön szóba, ahol az egyéb belsô szervi
manifesztációk alapján nincs szükség más immun-
szuppresszív terápiára (például cyclophosphamidra)
(4, 5). Ugyancsak methotrexat javasolt, ha a szisztémás
sclerosishoz átfedô (overlap) tünetként myositis, po-
lyarthritis társul, illetve ha a betegnek valódi szisztémás
sclerosis-rheumatoid arthritis (RA) overlap szindró-
mája van. A methotrexat alkalmazott dózisa 10-20
mg/hét, a kezelés idôtartama individuálisan meghatáro-
zott. A mellékhatások kivédésére folsavkiegészítés ja-
vasolt. 
Azathioprin
Elsôsorban pulmonalis manifesztáció, fibrosis vagy
alveolitis esetén, a cyclophosphamidterápia utáni fenn-
tartó kezelésként alkalmazható az azathioprin igazolt
hatékonysággal (3, 6). Cyclophosphamid adásának
kontraindikációjakor vagy annak mellékhatásai esetén
elsô választandó terápiaként is szóba jön. Az alkalma-
zott dózis 1,5-2,5 mg/ttkg/nap per os, a terápia idô-
tartama individuális. 
Kortikoszteroidok
Kortikoszteroidokkal (prednisolon, methylpredniso-
lon) végzett immunszuppresszív kezelésre a sclero-
derma bizonyos tüneteinek az esetében van szükség –
például fibrotizáló alveolitis, polyarthritis, pericarditis,
társuló myositis. Ezekben az esetekben is csak kis dó-
zisú, rövid ideig alkalmazott szteroidkezelés ajánlott,
mivel nagyobb dózisú (>15 mg/nap prednison), hosz-
szabb ideig alkalmazott kortikoszteroidkezelés sclero-
dermában renalis krízist provokálhat (7). Ezek alapján,
amennyiben szteroidkezelést alkalmazunk scleroder-
más betegnél, mindenképpen javasolt a vérnyomás és a
vesefunkció szoros monitorizálása.
Egyéb immunszuppresszív-immunmoduláns kezelés
Korai dcSSc esetében, ahol a betegség progressziójának
kockázata kifejezetten magas és ennek alapján rossz a
beteg életkilátása, haemopoeticus ôssejtek autológ
transzplantációja ajánlható szigorú kritériumok alapján
(8). A kezelés eredményeként szignifikánsan javul a
betegek bôrpontszáma, és lassul, illetve megáll a belsô
szervi manifesztációk progressziója. A kezelés az arra
kijelölt centrumban történhet. 
Vascularis terápia
A kezelés célja a microvascularis eltérések okozta ke-
ringési zavar kezelése, a tünetek javítása. A vascularis
terápia nem farmakológiai része a dohányzás abbaha-
gyása, a hidegtôl való óvakodás és védelem, a kezek
melegen tartása.
Kalciumcsatorna-blokkolók
A kalciumcsatorna-blokkolók alkalma-
zása az elsô vonalbeli kezelés a
Raynaud-jelenség tüneteinek javítására.
A dihidropiridin típusú kalciumcsator-
na-blokkolók hatékonysága igazolt,
szignifikánsan csökkenti a raynaudos
attakok számát és súlyosságát (9). Az
adatok a nifedipin- (retard formula) és
nicardipinterápiára vonatkoznak, de a
gyakorlatban alkalmazhatók az egyéb
dihidropiridinek is – például amlodipin,
felodipin, lacidipin. A gyógyszerdózist
lassan, a tolerálható legmagasabb dózis-
ra kell beállítani (például nifedipin re-
tard 10-20 mg naponta kétszer-három-
szor), és a hatékonyságot legalább há-
romhetes kezelés után szükséges le-
mérni. Abban az esetben, ha a beteg egyidejûleg
tachycardia miatt is gyógyszeres kezelésre szorul, lehet
választani frekvenciacsökkentô kalciumantagonistát is
(diltiazem, verapamil retard). 
Angiotenzinkonvertáz-gátlók 
és angiotenzin II-receptor-blokkolók
Az angiotenzinkonvertáz enzim (ACE) gátlói és az
angiotenzin II-receptor-blokkolók (ARB) vasodilata-
tor hatásuk révén javítják a perifériás keringést és csök-
kentik az ischaemiás tüneteket. Egyértelmû az ACE-
inhibitorok kedvezô hatása scleroderma okozta renalis
krízis esetén (10). A publikált adatok elsôsorban cap-
topril- és enalaprilterápiára vonatkoznak. A tolerálható
legmagasabb dózist kell alkalmazni, szorosan követve a
vesefunkciót. Természetesen az egyéb ACE-inhibito-
rok alkalmazása is megengedett. ARB-kezelésre vonat-
kozóan még nem áll rendelkezésre széles körû tapasz-
talat (11). 
Egyéb vasodilatatorok
Az egyéb vasodilatatorok alkalmazásával kapcsolatban
sclerodermában nem egyértelmûek az eredmények, ke-
vés, nem kontrollált adat áll rendelkezésre. Alfa-recep-
tor-blokkolók alkalmazása (prazosin, doxazosin) szó-
ba jön a Raynaud-szindróma kezelésében elsôsorban
akkor, ha a betegnek egyidejûleg hypertoniája is van, il-
letve a kalciumcsatorna-blokkoló kezelés mellékhatá-
sok miatt nem alkalmazható. Nitrogén-oxid-donorok
(isosorbid mononitrát, glicerin-trinitrat), nitroglycerin
alkalmazása ugyancsak megengedett a perifériás ischae-
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miás tünetek kezelésében per os vagy transzdermális
tapasz formájában, de súlyos ujjfekélyek esetén infúzi-
ós pumpában, naponta hat-nyolc órán keresztül ada-
golva is, a beteg vérnyomásától függôen. Egyes esetek-
ben jó hatású lehet a naftidrofuryl alkalmazása is.
Prosztanoidok, prosztaciklinanalógok
Szisztémás sclerosisban jelentkezô súlyos Raynaud-
szindróma, digitális fekélyek és III-IV. NYHA-stádiu-
mú PAH esetén a prosztanoidok, prosztaciklinana-
lógok hatékony értágítók. Az intravénás (iv.) iloprost
csökkenti a Raynaud-tünetek súlyosságát és gyakorisá-
gát SSc-ben (12). Ezekben a vizsgálatokban az iloprost
alkalmazott dózisa intravénásan 0,5–3 ng/ttkg/min há-
rom-öt egymást követô napon vagy per os naponta
2×50-150 µg volt. Összességében az orális készítmé-
nyek hatása egyértelmûen elmarad az intravénás alkal-
mazáshoz képest. Az iv. iloprost javítja a már meglévô
ulcusok gyógyulási ütemét is (13). Az alprostadil szin-
tén hatékony a Raynaud-jelenség kezelésében (14), és
az ára kedvezôbb, mint az iloprosté. A költséghaté-
konyságot figyelembe véve a Raynaud-tünetek kezelé-
sében az elsô választandó szer kalciumantagonista, és
annak mellékhatásai vagy nem megfelelô effektivitása
esetén szükséges a prosztanoidkezelés. A prosztanoid-
terápiának a PAH kezelésében is alapvetô szerepe van
(l. késôbb). A mellékhatásai lehetnek vascularisak, il-
letve gastrointestinalisak, ezek általában dózisfüggôek
és a dózis csökkentésével megszûnnek. 
Foszfodiészteráz-gátlók 
Az SSc patogenezisében jellemzô a vasodilatator hatá-
sú nitrogén-monoxid (NO) csökkent termelôdése. Az
NO lebontásában részt vevô foszfodiészteráz enzim
(PDE) gátlása (sildenafil, tadalafil, valdenafil) ennek
megfelelôen hatékony terápia mind pulmonalis hyper-
tensio, mind perifériás vascularis tünetek, súlyos Ray-
naud-szindróma és ujjfekélyek esetén (15, 16). SSc-hez
társuló PAH esetén a retard hatású sildenafilkészít-
mény (Revatio) kijelölt intézmény szakorvosa által fel-
írható, dózisa napi 3×20 mg. A kezelés során a máj-
funkció ellenôrzése szükséges. 
Endotelin-1-receptor-antagonisták 
Az endotelin-1 (ET-1) az egyik legpotensebb vaso-
constrictor molekula, amelynek szintje SSc-ben emel-
kedett. Az ET-1 hatását az endotelinreceptorok gyógy-
szeres blokkolása révén gátolni lehet.
A bosentan (Tracleer) az endotelinreceptorok mind-
két típusát (A és B) gátolja (dual antagonista), ennek
révén javítja SSc-ben a PAH tüneteit, ezzel a túlélést
(17). (Hagyományos terápia és sildenafilkezelés mel-
lett sem javuló PAH eseteiben kijelölt intézmény szak-
orvosa a bosentant felírhatja.) Az alkalmazott dózis
2×62,5 mg négy hétig, majd tartósan 2×125 mg per os.
Emellett igazolódott az újabb ujjfekélyek kialakulását
megelôzô hatása sclerodermában (18). Ebben az indi-
kációban a kalciumantagonisták és a prosztanoidok
mögött harmadik vonalbeli kezelésként javasolható.
Mellékhatásként a májtoxicitásra és teratogenitásra kell
figyelni. A szelektív endotelinreceptor- (ETA-) blok-
kolók közül a sitaxsentan ugyancsak javítja a PAH tü-
neteit és a túlélést, az ambrisentan vonatkozásában je-
lenleg vannak folyamatban multicentrikus vizsgálatok. 
A vascularis tüneteket javító egyéb kezelések
A vörösvértestek flexibilitását fokozó pentoxifyllin
csökkenti a Raynaud-szindróma tüneteit. Erre vonat-
kozóan csak tapasztalati tények állnak rendelkezésre,
kontrollált vizsgálati eredmény nem (19). A kezelés
történhet per os napi 2-3×400 mg pentoxifyllin adásá-
val vagy súlyosabb tünetek esetén naponta infúzió for-
májában (100–300 mg/500 ml – 1–3 ampulla/500 ml),
öt-hét napig. 
Fibrosisgátlás
Az SSc tüneteinek progresszióját elsôsorban a fokozott
fibrosis okozza, amelynek gátlásával lassítható lenne a
betegség progressziója. Kontrollált vizsgálatokban iga-
zolt hatékonyságú gyógyszer nem áll rendelkezésre. A
növényi alkaloida halofuginon experimentális modellek-
ben hatékonynak látszik, humán adat kevés van. Hason-
lóan kevés adatunk van rapamycin vonatkozásában, elsô-
sorban a toxikus mellékhatások miatt óvatosság indo-
kolt. Ígéretes lehet még a tirozinkináz-gátló imatinib
mesylat (Glivec), ami csökkenti a fibrosist, a fibroblastok
TGF-β által stimulált kollagén- és fibronektin-1-termelés
gátlása révén (20). Jelenleg folyik a kipróbálása scleroder-
mában multicentrikus vizsgálat keretében.
A szervi manifesztációk kezelése 
Az SSc kezelésére vonatkozóan ebben az évben készült
el az EULAR (European League Against Rheuma-
tism)/EUSTAR (EULAR Scleroderma Trials and Re-
search) ajánlása, amely az SSc kezelésére vonatkozó,
evidenciaként alkalmazható irodalmi adatok teljes körû
áttekintésén alapszik (21).
Bôrtünetek, Raynaud-szindróma
Amennyiben a betegnek korai stádiumban gyors prog-
ressziójú diffúz bôrtünetei vannak, a methotrexat-
kezelésnek van bizonyított hatékonysága az EULAR-
EUSTAR ajánlás szerint. Egyes tanulmányokban a
cyclophosphamid is javította a bôrtüneteket dcSS-ben.
A hatékonyságára vonatkozó evidenciák összegyûjtése
a jövôben várható. A Raynaud-szindróma és az ujjfeké-
lyek kezelésében a dihidropiridin típusú kalciumcsa-
torna-blokkolók közül a nifedipin, a prosztanoidok
közül az iv. iloprost csökkenti az ujjak ischaemiás at-
takjainak számát és súlyosságát (14). A kalciumcsator-
na-blokkolók az elsô vonalbeli kezelés, az iv. iloprost a
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súlyosabb állapotokban jön szóba. Az aktív digitális
ulcusok kezelésében intravénás prosztanoid (elsôsor-
ban iloprost) ajánlott, ami javítja a fekélyek gyógy-
hajlamát. Az újabb ujjfekélyek megelôzésében bosen-
tan javasolt, elsôsorban dcSSc-ben többszörös digitális
ulceratio mellett, kalciumantagonista és prosztanoid
hatástalansága esetén. A gyógyszeres kezelés mellett
szükséges a fekélyek lokális kezelése, felülfertôzôdés
esetén antibiotikum adása. Nehéz terápiás probléma a
subcutan calcinosis, amely lokális fájdalommal, moz-
gáskorlátozottsággal járhat. Egyes esetekben szóba jö-
het sebészi kimetszés, de a tapasztalat szerint a tünetek
általában kiújulnak.
Pulmonalis fibrosis
A sclerodermaasszociált interstitialis tüdôbetegség ke-
zelésében alveolitis esetén cyclophosphamid szüksé-
ges, mint egyedüli bizonyítottan hatékony terápia,
amely kombinálható kis dózisú szteroidkezeléssel. A
cyclophosphamidkezelés dózisa és idôtartama indivi-
duális, a beteg állapotától és a válaszkészségtôl függ. A
gyógyszeres kezelés mellett fontos a gyógytorna, lég-
zôgyakorlatok végzése a pulmonalis kapacitás megôr-
zése érdekében. 
Pulmonalis artériás hypertonia 
Szisztémás sclerosisban a halálos szövôdmények legfon-
tosabbja a PAH. Limitált cutan betegségben úgyneve-
zett primer formában észlelhetô, számottevô pulmonalis
fibrosis nélkül, míg a diffúz cutan formában elsôsorban
szekunder PAH jelentkezik az elôrehaladott pulmonalis
fibrosis következtében. Alapvetô cél a PAH korai felis-
merése, és ha a beteg klinikai tünetei alapján (fulladás, a
terhelhetôség csökkenése) felmerül a kórkép, akkor ja-
vasolt a szûrôvizsgálatok elvégzése (echokardiográfia, a
szén-monoxid-diffúziós kapacitás vizsgálata stb.). A di-
agnózis igazolására jobbszívfél-katéterezés szükséges. A
PAH diagnosztikájának és terápiájának algoritmusa a
Kardiológiai Szakmai Kollégium ajánlása alapján törté-
nik. A kezelésben a hagyományos gyógyszerek – kal-
ciumantagonista, diuretikum, digoxin, antikoaguláns ke-
zelés –, továbbá oxigénterápia stb. szükségesek. Az
EUSTAR ajánlás szerint SSc szövôdményeként kiala-
kult PAH-ban prosztaciklinanalógok (iv. iloprost és
epoprostenol) (22), endotelin-1-receptor-antagonisták
(bosentan, sitaxsentan) (23) és foszfodiészterázgátlók
(sildenafil) (24) adása javasolt. Az alkalmazott terápiák
mellett szignifikáns mértékben javult a PAH-ban szen-
vedôk funkcionális stádiuma és túlélése. A legutóbbi kli-
nikai eredmények alapján a PAH tünetei SSc-s betegek-
ben gyakran átfedôek a valódi ischaemiás coronariabe-
tegség tüneteivel, így a betegek szûrése a PAH mellett
coronariabetegség irányában is fontos (25).
Cardialis érintettség
Cardialis érintettség a betegek jelentôs részében elô-
fordul különbözô súlyosságban, és a pulmonalis eltéré-
sekkel együtt vezetô halálok. A klinikai tünetként
jelentkezô ritmuszavarok, ingerületvezetési zavarok,
szívelégtelenség, pericarditis kezelésében az egyéb be-
tegségekben is alkalmazott megfelelô cardialis terápia
szükséges.
Gastrointestinalis érintettség
Leginkább az oesophagus diszmotilitása, gastrooeso-
phagealis reflux észlelhetô, de érintett lehet a teljes
vékony- és vastagbél is. Bár specifikus randomi-
zált, kontrollált tanulmány nem áll
rendelkezésre, a gyakorlati tapasztala-
tok alapján a sclerodermás betegek
protonpumpagátló (PPI) kezelése ja-
vítja a reflux tüneteit, megelôzi az
oesophagus ulceratióját és strictura ki-
alakulását. A vékony- és vastagbél
hipomotilitása, pszeudoobstrukciója,
illetve dysphagia tünetei esetén proki-
netikus gyógyszerek alkalmazása java-
solt (domperidon, metoclopramid).
Malabsorptiót okozó bakteriális túl-
növekedésben hasznos az antibioti-
kum-kezelés (kinolonok vagy amoxicillin-klavulán-
sav). Malnutritio fennállásakor orális tápszerek, vita-
minpótlás vagy súlyos esetben parenteralis táplálás le-
het indokolt. 
Veseérintettség
A legfontosabb vesemanifesztáció a scleroderma okoz-
ta renalis krízis (SRC), ami elsôsorban a diffúz cutan
formában, annak az elsô három évében alakul ki. Az
EUSTAR-ajánlás retrospektív vizsgála-
ta szerint az SSc-s beteg szteroidkeze-
lésével összefügg az SRC kialakulásá-
nak nagyobb kockázata. Ezért a na-
gyobb dózisú, hosszabb idejû szteroid-
kezelést kerülni kell. SRC elsô tünete
lehet a hirtelen, újonnan jelentkezô hy-
pertonia, emiatt lényeges a szoros vér-
nyomáskontroll és vesefunkció-ellen-
ôrzés. Terápiaként megfelelô antitenzív
terápia szükséges; elsôdlegesen válasz-
tandó szerek az ACE-gátlók (esetleg
azok mellékhatása esetén ARB-k). 
Az igazolt hatékonyságú captopril 
és enalapril mellett javasolható a
quinapril, szükség esetén az ACE-gátló kombinálása
kalciumantagonistával. Intravénás prosztaciklin gyor-
san javíthatja a vese mikrocirkulációját. Lehetôség sze-
rint kerüljük az agresszív vérnyomáscsökkentôk alkal-
mazását, mivel aktuálisan ronthatják a vese keringését.
Szükség esetén hemodialízis, peritonealis dialízis is al-
kalmazható, szerencsés esetben csak átmenetileg. Az
SRC még adekvát terápia mellett sem kedvezô kimene-
telû, a betegek körülbelül 30%-ában tartós veseelégte-
lenség alakul ki, és végleges dialíziskezelés válik szük-
ségességé. 
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Mozgásszervi tünetek
Sok SSc-ben szenvedô beteg jelez arthralgiát, jelent-
kezhetnek kéztôalagút-szindróma tünetei, tendinitis.
A tünetek kezelésében a korábbiaknak megfelelôen
lehetôleg kerülnünk kell a szteroidterápiát. Nem szte-
roid gyulladásgátlók (NSAID) alkalmazhatók, de fi-
gyelembe kell vennünk az egyéb szervi tüneteket (ref-
luxbetegség, veseérintettség stb.) a gyógyszer kiválasz-
tásakor. Az NSAID-kezelés csak átmeneti legyen, rö-
vid ideig tartson! 
A kezelés hatásosságának 
a lemérése, gondozás 
A betegség prognózisát és a kezelés
eredményességét a bôrpontszám és a
szervi tünetek egyes paramétereinek a
változása alapján ítéljük meg. Ösz-
szességében megfigyelhetô, hogy a
belsô szervi tünetek súlyossága pár-
huzamosan változik a bôrtünetek ki-
terjedésével, így a bôrpontszám méré-
se (modifikált Rodnan skin score)
megfelelô támpontot adhat. Diffúz
formában az aktivitást jelezheti a
gyorsult vörösvértest-süllyedés és a
magas C-reaktív-protein-szint (egyéb
okok kizárása mellett). A beteg köve-
tésére használható a SHAQ-index
(scleroderma health assessment
questionnaire). A sclerodermás beteg
életkilátásai, életminôsége az egyes
szervi manifesztációktól, azok sú-
lyosságától, a kezelés hatékonyságá-
tól függnek. Éppen ezért fontos a di-
agnózis mielôbbi felállítása, az egyes
szervi manifesztációk felmérése és a
megfelelô terápiás protokoll megter-
vezése. A szisztémás sclerosis kezelé-
si stratégiáját mutatja a 3. ábra.
A betegek mortalitása nagyobb,
mint az átlagpopulációé. Rosszabb
prognózist jelent a diffúz forma. A
leggyakoribb halálok a sclerodermás
cardiopulmonalis betegség. (A koráb-
bi években a vezetô halálok a scle-
roderma okozta renalis krízis volt,
ami az ACE-gátló terápia alkalmazásával visszaszo-
rult.) A túlélés javítható a betegség belsô szervi tünete-
inek minél koraibb felismerésével és korai kezelésével,
aminek feltétele a rendszeres követés. Az egyes szervi
manifesztációk felmérése évenként indokolt, illetve a
panaszok változásakor aktuálisan. A szakorvosi gondo-
zás, a háziorvossal és a társszakmák képviselôivel való
együttmûködés mellett alapvetô a beteg pszichés veze-
tése és képzése is, hiszen a betegség elônytelen küllem-
változással jár és jelentôsen megváltoztatja a normális
életvitelt.
IRODALOM
A szisztémás sclerosis kezelési stratégiája
ACE: angiotenzinkonvertáló enzim; ARB: angiotenzinreceptor-blokkoló
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EURÓPAI SCLERODERMA NAP
2009. június 29-én több országban egyidejûleg került megrendezésre az elsô Európai Scleroderma
Nap, amelyet a 2007-ben alakult FESCA (Federation of European Scleroderma Associations) kez-
deményezett, szervezett és támogatott. A szövetség célja, hogy az emberek világszerte minél töb-
bet tudjanak meg a betegségrôl. Igyekszik elômozdítani, hogy a betegek ugyanúgy profitáljanak a
kutatási és diagnosztikai lehetôségekbôl, ugyanúgy férjenek hozzá a kezeléshez és gondozáshoz,
mint a kevésbé ritka betegségben szenvedôk. Szorgalmazza a kutatást és az információ áramlását
abban a reményben, hogy ez idôvel lehetségessé teszi a jelenleg nem gyógyítható, de kézben tart-
ható betegség korai diagnózisát. 
A FESCA együttmûködést kezdeményezett a nemzeti betegszervezetekkel, hogy egymás közt
megosszák az ötleteket, projekteket és a munkát. A Magyarországon 2005-ben létrejött, pécsi
székhelyû Országos Scleroderma Közhasznú Egyesület a FESCA aktív tagjaként csatlakozott az
Európai Scleroderma Nap megrendezéséhez. Ez az egyesület fogja össze mindazokat, akik hazánk-
ban ebben a ritka betegségben szenvednek, ellátja ôket információval, életmódbeli tanácsokkal,
klubtalálkozókat szervez, ismeretterjesztô füzeteket, DVD-ket készít, figyelemfelkeltô kampá-
nyokat folytat, képviseli a betegek érdekeit, és tevékenykedik az európai szervezetben. A sclero-
dermanap keretében megrendezték a Sclerodermával Élôk Elsô Országos Konferenciáját Budapes-
ten. Az eseményen prof. Dr. Czirják László, dr. Szûcs Gabriella, dr. Varjú Cecília, továbbá Garay
Tóth Beáta, az egyesület elnöke és Szabó Béla alelnök tartottak elôadást.
Az Országos Scleroderma Közhasznú Egyesület elérhetôsége: 7632 Pécs, Aidinger J. u. 40.
VIII/31. Telefon: 72/445-501; 30/637-7491 vagy 20/540-1048 vagy 70/326-5223.
E-mail: scleroderma@freemail.hu. Weboldal: www.scleroderma.hu/
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